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^ßýlû

uñloï ôè×pAï ÎHBoR AuQ Aq øípAøþ küBGQ yýpüò WõAðBó, @OpôÖþ Î¿I GýñBüþ, küBGQ Gýírû
ìpÞrÿ ô Þpÿ cvþ Î¿Hþ ô âBøþ uñloïDAOMDID ðýr ðBìýlû ìþ|yõk. Aüò uñloï üà

GýíBoÿ AoSþ AOõqôìBë ìÓéõJ ô ðBko GB yýõÑ 1 ko 000077 ð×p ìþ|GByl. AyßBë ðBÞBìê Aüò uñloï,
øí̀ñýò ìõAokÿ Þú kAoAÿ Îç|Dî ìPñõÑ küãpÿ Gõkû|Aðl ðýr ârAo} ylû AuQ.
uýp ÆHýÏþ uñloï ôè×pAï ̂ñBó AuQ Þú GýzPp GýíBoAó upAðXBï k̂Bo AÞTp ÎõAoÅ Aüò AgPç|ë
ðõoôksðpAOýõ Kýzpôðlû gõAøñl yl.
küBGQ yýpüò WõAðBó ô @OpôÖþ Î¿I GýñBüþ GùPpüò ìÏýBo Ozhý¿þ uñloï ôè×pAï AuQ.
ko Aüò ìÛBèú GýíBoÿ ìÏpÖþ ìþ|yõk Þú ìHPç| Gú küBGQ yýpüò ôAGvPú Gú Aðvõèýò ô küBGQ Gýírû ìpÞrÿ

Gõk ô ko Gpouþ|øBÿ GýzPp @OpôÖþ kô ÆpÖú Î¿I GýñBüþ ô AgPç|ë yñõAüþ ko ÖpÞBðw|øBÿ GBæ| ðýr
OzhýÀ kAkû yl. ôAèlüò Þõká ðvHQ gõüzBôðlÿ kAyPú ô GýíBo Aôèýò ìõok ìHPç| ko gBðõAkû

AuQ.
Þéýl ôAsû|øB: @OpôÖþ Î¿I GýñBüþ™ küBGQ Gýírû ìpÞrÿ ™ küBGQ yýpüò ôAGvPú Gú Aðvõèýò ™

uñloï ôè×pAï ™ DAOMDID

57



kôoû ø×Pî   yíBoû ^ùBoï   qìvPBó 5831   yíBoû ìvévê 72

ìÛlìú

uñloï ôè×pAï üà GýíBoÿ ðBko AoSþ AOõqôï ìÓéõJ AuQ Þú yýõÑ @ó oA
1 ko000077 ð×p ârAo} Þpkû|Aðl(2, 1). ypôÑ Îç|Dî ko kôoAó ÞõkÞþ ô
ìPõuÈ uò Gpôq küBGQ ôAGvPú Gú Aðvõèýò 6 uBèãþ AuQ(4, 3).
OËBøpAR A¾éþ ko Aüò uñloï küBGQ Gýírû1, küBGQ yýpüò2 @OpôÖþ
Î¿I GýñBüþ3 ô ðByñõAüþ cvþ Î¿Hþ4 ìþ|GByl ô GB OõWú Gú cpôÙ
Aôë Îç|Dî ÖõÝ Gú Aüò uñloï DAOMDID øî ìþ|âõüñl(6-1).
35% GýíBoAó ìHPç| øp ̂ùBo Îç|ìQ GBæ| oA kAoðl, AìB GpAÿ OzhýÀ Aüò
uñloï ôWõk küBGQ yýpüò ôAGvPú Gú Aðvõèýò ô @OpôÖþ Î¿I GýñBüþ
ÞBÖþ AuQ(7, 3, 2).
Îç|ôû Gp Îç|Dî A¾éþ, 26% GýíBoAó k̂Bo Îç|Dî Î¿Hþ ô 85% GýíBoAó
ìHPç| Gú Îç|Dî Þéýõÿ ìþ|yõðl ô Gú øíýò kèýê GÏÃþ Aq ìõöè×Bó
ìÏPÛlðl Aüò kô ÎBoÂú oA ðýr GBül WrF Îç|Dî A¾éþ uñloï ôè×pAï
kAðvQ(01-7, 3).
37% GýíBoAó ìHPç| k̂Bo küBGQ Gýírû ìpÞrÿ ô 26% GýíBoAó ìHPç| Gú
Þpÿ ìþ|GByñl(3).
uñloï ôè×pAï üà GýíBoÿ ðõoôksðpAOýõ GB uýp @øvPú Kýzpôðlû
ìþ|GByl(7, 4, 3).
só ìvEõë GýíBoÿ Þú 1SFWðBìýlû ìþ|yõk ô AgýpA« øî GñBï ôè×pAìýò
)nimarfloW( yñBgPú ylû (4), oôÿ yBgú ÞõOBû Þpôìõqôï 4
ÚpAokAok(51-11). ko GvýBoÿ Aq gBðõAkû|øBüþ Þú k̂Bo Aüò uñloï
øvPñl Wù{ Aüò só yñBuBüþ ylû AuQ. kô ÖpÂýú GpAÿ KBOõsðr
GýíBoÿ ìÇpf AuQ. üßþ Aüñßú ðÛÀ ko só øvPú GB Îíéßpk ÆHýÏþ
ìýPõÞñloÿ OlAgê ô Îç|Dî GýíBoÿ oA Gpôq ìþ|køl(61, 41, 11), kôï
Aüñßú ðÛÀ ko só ìýPõÞñloÿ GÇõo ìvPÛê uHI AüXBk GýíBoÿ
ìþ|yõk(61).
AìB ìÇBèÏBR øî âpôøþ (trohoc( ðÛÀ só AND ìýPõÞñloÿ oAðzBó
ðlAkû AuQ(4). ðPýXú ðùBüþ ðÛÀ qðXýpû Oñ×vþ ìýPõÞñloÿ ô AgPç|ë
ko ÎpÂú PTA gõAøl Gõk(41, 11).
2RDALH Þú â×Pú ìþ|yõk ko GpAGp AGPç| Gú küBGQ yýpüò ôAGvPú Gú
Aðvõèýò GB ìBøýQ gõk Aüíñþ ìdBÖËQ Þññlû AuQ, ko 44% GýíBoAó
ìHPç| Gú uñloï ô è×pAï ìTHQ AuQ(7, 3).
Aq Îç|Dî küãpÿ Þú ko 2 ìõok Aq GýíBoAó ìHPç| Gú Aüò uñloï ìzBølû ylû
øípAøþ ÞíHõk Opye øõoìõó oyl GB AgPç|ë Îíéßpk øýLõÖýr
ìþ|GByl(71).
ìõAokÿ Aq uñloï ôè×pAï øípAû GB @ðíþ|KBui køñlû Gú OýBìýò Þú uHI
GùHõk ðvHþ küBGQ yýpüò øî ylû, ârAo} âpkülû AuQ(91, 81).

OËBøpAR Î¿Hþ Aüò uñloï G¿õoR AgPç|ë yñBgPþ, AgPç|ë
OÏBkë5, OzñY, AðÛHBÂBR ðBâùBðþ ôÒýp AoAkÿ ÎÃç|R6, cpÞBR
upüÐ ôÒýp AoAkÿ ̂zî7, upâýXú, AgPç|ë GéÐ8, AgPç|ë Oßéî9,
AgPç|æ|R oÖPBoÿ ôgéÛþ Aq ÚHýê AÖvpkâþ ylül (Þú âBøþ ìñXp Gú
gõkÞzþ ìþ|yõk), uBüßõq ô oÖPBoøBÿ OùBWíþ ô uñloï KBoüñõk01

Gpôq ìþ|Þñl(02, 9, 3). uñloï KBoüñõk ÎHBoR AuQ Aq ÖéY ÎÃç|R
ìBüê ÖõÚBðþ ̂zî Þú ìñXp Gú AgPç|ë ko ðãBû Þpkó ylû ô Gú ðBï uñloï
niarb dim lasroD ðýr ðBìýlû ìþ|yõk. Aüò uñloï AÞTpA« ko ASp ÂBüÏBR
Oõìõoÿ üB ÎpôÚþ ðBcýú ìÓr ìýBðþ)niarb dim) Gpôq ìýßñl.
koâýpÿ Þéýõÿ AÒéI G¿õoR ìTBðú ðõoôKBOýà, Î×õðQ ìßpo AkoAoÿ,
øýloôð×pôq, koǜú KýzBGpAû gé×þ ô AðvlAk ìTBðú ìþ|GByl(01).
ìPõuÈ Æõë Îíp GýíBoAó 03 uBë ô ÎéQ ìpå ðBouBüþ Oñ×vþ ðByþ Aq
@OpôÖþ uBÚú ìÓr ìþ|GByl(3).
ko OzhýÀ AÖPpAÚþ uñloï ôè×pAï OíBï ìõAok küBGQ WõAðBó øípAû GB
@OpôÖþ AKPýà, @ðíþ|KBui køñlû Gú OýBìýò, uñloï @èvPpôï11,
GýíBoüùBÿ ìýPõÞñloÿ, uñloï 21eryaS - nraeK ô uñloï èõoðwìõóGýlë31

ÚpAo ìþ|âýpk.

ìÏpÖþ GýíBo

GýíBo Kvp 21 uBèú|Aÿ AuQ Þú Gú ÎéQ ÞõOBøþ Úl ô Gpouþ AgPç|ë oyl
Gú koìBðãBû Òlk ìÏpÖþ âpkül. ôÿ ìHPç| Gú küBGQ Gýírû ìpÞrÿ Aq
5/1uBë Ký{ ô küBGQ ôAGvPú Gú Aðvõèýò Aq 5/2uBë ÚHê Aq ìpAWÏú Gõk.
Þõká cB¾ê üà qAüíBó ÆHýÏþ Glôó ÎBoÂú ko GýíBouPBó Gõkû ô ko uBGÛú
ÚHê ô cýò Oõèl ðßPú ìTHPþ ðlAyQ. kôoû ðõqAkÿ oA Glôó ÎBoÂú KzQ
up ânAyPú ô ko AôAüê ÞõkÞþ Gú ÎéQ ôWõk üà ¾lAÿ AÂBÖþ ko uíÐ
ÚéI ô Gpouþ GýzPp ko Aüò ìõok Gú ìPh¿À ÚéI AoWBÑ ô OzhýÀ
ðÛÀ <uõoAj> küõAoû Gýò GÇñþ )D.S.V( GpAÿ AüzBó kAkû yl.
ko uBGÛú gBðõAkâþ: ôAèlüò kgPp Îíõ - Kvp Îíõ Gõkû ô GýíBoÿ
gB¾þ ðlAoðl. kô Öpqðl küãp gBðõAkû kgPp ô kocBë cBÂp uBèíñl.
uBGÛú ìTHPþ Aq küBGQ ôAGvPú Gú Aðvõèýò, AgPç|ë kül, Þpÿ ô küBGQ

1 - Diabetes Insipidus 2 - Diabetes Mellitus 3 - Optic Atrophy
4 - Deafness 5 - Ataxia 6 - Myoclonus
7 - Nystagmus 8 - Dysphagia 9 - Dysarthria
10 - Parinauds

11|-mortslA : üà GýíBo AoSþ AOõqôï ìÓéõJ yBìê ÞBø{ yñõAüþ cvþ Î¿Hþ, ìÛBôìQ Gú Aðvõèýò,
oOýñõKBOþ, ðõOpôKñþ ô ̂BÚþ AuQ.
21|-|||eryaS - snraeK : üà ðõÑ Aðv×BèõKBOþ ìPBGõèýà yBìê ÖéY ÎÃç|R gBoWþ ̂zíþ,
ÞBoküõìýõKBOþ, oOýñýQ KýãíBðPõqA ô Þî ÞBoÿ KBoAOýpôDýl ìþ GByl.
31|-|||||||||ldeiB - tedraB - nooM - ecneruaL : |GýíBoÿ AOõqôï ìÓéõJ yBìê: ̂BÚþ, ÎÛI ìBðlâþ
møñþ, ôWõk AðãzPBó AÂBÖþ, OBCgýp GéõÕ, ÞõOBøþ Úl ô küvLç|qÿ Þéýõÿ
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Gýírû ko GvPãBó ðrküà ôWõk ðlAyQ.
GýíBo ko qìBó ìpAWÏú, Gú ÎéQ küBGQ ôAGvPú Gú Aðvõèýò OdQ koìBó GB
Aðvõèýò ìPõuÈ|Aæ|Sp ô ÞõOBû ASp kôGBo ko oôq ô AuLpÿ ôAqôKpuýò üßHBo
ko oôq Gõkû ô yßBüPþ Aq AgPç|ë kül ðlAyQ ô OñùB üßvBë GÏl Aq
ìpAWÏú k̂Bo ÞBø{ kül øpkô ̂zî âpkül.
ko ìÏBüñú Öýrüßþ: GýíBo Kvpÿ Gõk GB WTú Þõ̂à ô ÚýBÖú ÊBøpÿ ÆHýÏþ.
ôqó ôÿ clôk 5/2– AðdpAÙ AuPBðlAok qüp cl ìPõuÈ uò ô Úl ôÿ
3– AðdpAÙ ìÏýBo qüpcl ìPõuÈ uò Gõk.
âp̂ú ÞíHõk Opye øõoìõó oyl øípAû GB AgPç|ë Îíéßpk øýLõÖýr ko
kô ìõok Aq uñloï ôè×pAï ârAo} ylû ôèþ ko Aüò GýíBo ko Außò ìÓr,
øýLõÖýr ô c×pû qüò OpÞþ uBèî ârAo} yl ô @qìBü{ øõoìõó oyl
)HG( Gú oô} Odpüßþ ÆHýÏþ Gõk. ko Æõë ìlR Kýãýpÿ clAÚê
upÎQ oyl ÆHýÏþ ìPñBuI GB uò ô ìpcéú GéõÕ ðýr ÆHýÏþ Gõk.
GlüòOpOýI GB OõWú Gú ÞñPpë ðBìñBuI küBGQ yýpüò, uõF OÓnüú
(Gúðdõ ìzùõk GBÎU ÞíHõk ôqó Þõká Gõk), GýíBoÿ ÚéHþ ô ìzßç|R
ìéßõèþ qðXýpû Oñ×vþ uéõèþ Þú AgPç|ë ko ÎpÂú Aðpsÿ oA GBÎU
ìþ|yõk(KBOõsðr uñloï ôè×pAï) ìþ|OõAó ÞõOBøþ Úl ôÿ oA Gú @ðùB AoOHBÉ kAk.
ÖzBo gõó GýíBo ÆHýÏþ ô KõuQ ôÿ gzà Gõk. AðlAqû OýpôDýl
GpAuBx ìÏýBo uBqìBó GùlAyQ WùBðþ koWú bI OÏýýò âpkül. ko uíÐ
ÚéI uõÖê uývPõèýà 6/3 GB clAÞTp ylR ko ÞñBoû ̂M WñBÕ yñýlû
ìþ|yl.
ko ìÏBüñú kuPãBû OñBuéþ: @èQ ô GýÃú|øB Gú yßê ÆHýÏþ KvpAðú ô

ìñBGÐ:

GpAuBx OÛvýî Gñlÿ OBðp 1)RMS(ko ìpcéú II GéõÕ Gõk.
ko ìÏBüñú Î¿Hþ: Òýp Aq ÞBø{ ìýlAó kül ô AgPç|ë ìhP¿p yñõAüþ
G¿õoR ÞBø{ g×ýØ yñõAüþ ko ÖpÞBðvùBÿ GBæ| ðßPú ìTHPþ ðlAyQ.
ôÿ k̂Bo Îlï KýzpÖQ Od¿ýéþ Gú ÎéQ AgPç|ë üBkâýpÿ Gõk.
ÞBø{ ÚloR kül Þõká Gp AuBx ârAo} ̂zî Kryà GvýBo ylül ô
kocl 02/2 Gõk Þú ko GpouýùBÿ GÏlÿ @OpôÖþ Î¿I GýñBüþ ÎéQ @ó
mÞp âpkül.
ko GpouýùBÿ KBoAÞéýñýà: TC Außò ìÓrÿ ô øýLõÖýr ô uõðõâpAÖþ
Þéýú|øB ÆHýÏþ Gõk. @qìBü{|øBÿ Îíéßpk OýpôDýl ô Þéýú|øB ðýr ÆHýÏþ
Gõk. uò AuPhõAðþ 5 uBèú (OBCgýp ÚBGê OõWú ðvHQ Gú uò OÛõüíþ)
ârAo} âpkül. ôqó ìh¿õÁ AkoAo 0101 Gõk.
GB OõWú Gú ìBøýQ Kýzpôðlû Gõkó GýíBoÿ, Gú ìpôo qìBó AìßBó Gpôq
øpüà Aq ÎõAoÅ ô Îç|Dî mÞp ylû Aüò uñloï ko GýíBo ôWõk kAok.
kocBë cBÂp GýíBo OdQ koìBó GB Aðvõèýò Gú ìñËõo ÞñPpë küBGQ
yýpüò ô ôAqôKpuýò (küBGQ Gýírû) Gõkû ô GpAÿ ôÿ Îýñà OXõür ylû
AuQ. Gú WùQ OzhýÀ qôkox øpüà Aq ÎõAoÅ ìdPíê Þú
ìíßñvQ Gpôq Þñl GÇõo ìpOI OdQ ìÏBüñBR kÚýÜ ô Kýãýpÿ ÚpAo kAk.
Gú ÎéQ OBCgýp ko ìpAcê Gpouþ, A¾ç|f, Knüp} ô ̂BN ìÛBèú æ|qï Gú
mÞp AuQ Þú GýíBo kocBë cBÂp 51 uBë kAyPú ô Kýãýpÿ ôÿ AkAìú
kAok, AÞñõó ko ìpcéú 4 GéõÕ ÚpAo kAok, ko kôoAó Wù{ oyl Úlÿ
AuQ ô ìñdñþ oyl Úlÿ ôÿ ko clôk 8/2– AðdpAÙ ìÏýBo AuQ. Gú
ÎéQ Îç|Dî AÖvpkâþ OdQ ðËp oôAðLryà ìþ|GByl, Gú ÎéQ
ÞíLéýBðw ÂÏýØ ÞñPpë küBGQ yýpüò kocl ÂÏýØ AuQ.
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